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Férord

Forstoppning ar en av de vanligaste problemfragestéllningarna inom bade barnhélsovarden och
barnsjukvarden i Sverige — och i resten av varlden. Glesa och harda tarmtomningar ar séllan symtom
pa nagon organisk sjukdom utan forklaras oftast av funktionell magtarmproblematik. De flesta barn
och ungdomar med funktionell férstoppning blir ocksa besvérsfria pa behandling med makrogol. Men
funktionell forstoppning kan for en del barn (och deras familjer) anda orsaka stort lidande som kraver
individuellt anpassade utredningar och behandlingar.

Varen 2021 ordnade Svenska foreningen for pediatrisk gastroenterologi, hepatologi och nutrition
(SPGHN) en temadag om forstoppning. Som foredragshallare pa detta webinarium samlade vi landets
ledande experter pa funktionell forstoppning. Dessa erfarna kliniker utgér stommen i den
arbetsgrupp som nu presenterar det forsta nationella vardprogrammet for hur barn och ungdomar
som tyngs av funktionell férstoppning boér utredas och behandlas.

Vardprogrammet vander sig i forsta hand till personal inom barn- och ungdomssjukvarden. Var
forhoppning ar dock att all vardpersonal, oberoende av vilken vardniva man befinner sig pa ska kunna
fa vagledning av vardprogrammet. Malsattningen ar saledes att vardprogrammet skall kunna ge
vagledning i handlaggningen av barn och ungdomar med férstoppning pa saval barnavardscentraler
som pa sjukhusens barngastroenterologiska enheter.

Vi ar val medvetna om att barnsjukvarden ser olika ut i olika delar av landet men vi har skrivit
riktlinjerna med den gemensamma malbilden om att: flertalet barn och ungdomar med funktionell
forstoppning bor kunna skdtas inom primarvarden; barn och ungdomar som inte blir besvarsfria pa
osmotiskt aktiva laxantia bor kunna pardkna bedémning av barnlakare; barn och ungdomar med
svarare funktionell férstoppning (som inte svarar pa osmotiskt aktiva laxantia eller tarmstimulerande
lakemedel) bor handlaggas i samrad med, eller av, barngastroenterolog; barngastroenterologiska
subspecialistenheter, det vill sdga enheter med barngastroenterologisk och barnkirurgisk kompetens
med sarskilt kunnande inom omradet boér konsulteras vid handlaggning av det fatal barn och
ungdomar som tyngs av behandlingsresistent forstoppning.

Rekommendationerna i detta vardprogram baseras i allt vasentligt pa de kliniska riktlinjerna fran de
europeiska och nordamerikanska foreningarna (ESPGHAN-NASPGHAN) (1). Vi har dock tagit viss
hénsyn till den svenska sjuk- och halsovardens organisation och inhemska terapitraditioner.

En fortlopande uppdatering av vardprogrammet planeras i takt med att den samlade kunskapen och
erfarenheten om barn och ungdomar med férstoppning vaxer. For att gora vardprogrammet sa
anvandarvanligt som majligt och forsakra oss om att det dockar val med andra riktlinjer och
rekommendationer har detta skickats pa remiss till Centrala ePed-redaktionen vid Astrid Lindgrens
Barnsjukhus, Karolinska Universitetssjukhuset, Svensk barnkirurgisk forening, Svensk férening for
pediatrisk radiologi, Svensk gastroenterologisk férening, Svensk forening for allmdanmedicin och
Svensk forening for gastroenterologisk omvardnad. Vi ser ocksa fram emot en fortlopande dialog
med er anvandare sa att vi successivt kan forbattra och utveckla vardprogrammet.

For forfattargruppen

Petter Malmborg
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Huvudbudskap

1. Forstoppning hos barn ar vanligt, cirka 10% drabbas

2. Lidandet hos de varst drabbade ar minst lika stort som vid andra
kroniska magtarmsjukdomar

3. Diagnosen ar klinisk varfor bilddiagnostik inte rekommenderas i
okomplicerade fall

4. Icke farmakologisk behandling och farmakologisk behandling
behovs i de flesta fall

5. Tidigt insatt behandling ar prognostiskt gynnsamt
Skepsis till behandlingen, sarskilt om den behover paga under lang
tid, ar mycket vanligt och behéver bemoétas for att undvika recidiv
orsakat av for tidigt behandlingsavslut

7. Makrogol ar forstahandsval vid farmakologisk behandling for de
flesta barn, oberoende av alder

8. Behandlingen ska i de flesta fall inledas med témningsbehandling

9. Engagera sjukskoterska i varden for battre kontinuitet och darmed
foljsamhet till behandling

10. Utbilda féraldrar sa att de sjalva kan styra doseringen av
underhallsbehandlingen utifran barnets symtom, med stod fran
sjukvarden
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Introduktion

Funktionell férstoppning (FF) drabbar cirka 10% av alla barn och ungdomar (2). FF tillhér gruppen
funktionella magtarmsjukdomar vilka definieras av de internationella Romkriterierna. Det sedan lange
anvanda begreppet funktionell magtarmsjukdom haller dock pa att bytas ut till forman foér "Disorders
of Gut Brain Interaction (DGBI)" - som kommer att anvindas i kommande revision (Rom V) av
Romkriterierna.

Vid FF ar samsjuklighet med annan DGBI/funktionell magtarmsjukdom, urininkontinens, nedre
urinvagsinfektioner vanligt (3, 4). Barn och ungdomar med svarare FF har en livskvalitet som ar
signifikant lagre an friska barns (5) och ligger pa en niva som ses vid andra kroniska sjukdomstillstand i
magtarmkanalen (6).

Framgangsrik behandling av FF hos barn och ungdomar forutséatter oftast en kombination av icke
farmakologisk och farmakologisk behandling. Makrogol (med eller utan elektrolyter) ar enligt
internationella riktlinjer forstahandsalternativ vid farmakologisk behandling (1).

Tidigt insatt behandling som leder till etablerande av dagliga, mjuka och smartfria tarmtdmningar ar
prognostiskt gynnsamt (1). God féljsamhet till behandlingen ar emellertid en stor utmaning (7). Tydlig
information till bade patient och vardnadshavare om behandlingens mal och syfte samt behovet av
regelbundna aterbesok kan darfor inte nog poéngteras.

Kloka kliniska val vid funktionell férstoppning hos barn och
ungdomar

e Bilddiagnostik bér undvikas men kan anvandas/rekommenderas pa speciella indikationer

e Vid okomplicerad forstoppning ar s-transglutaminas det enda blodprov som
rekommenderas i differential diagnostiskt syfte (galler fér barn > 12 manaders alder med
ett regelbundet intag av gluteninnehallande mat)
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Individuell
handldggning vid
avvikande anamnes,
status, tillvaxt

Funktionell férstoppning (FF)
-Diagnoskriterier enligt Rom IV uppfyllda
-Finns alarmsymtom?
-Avvikelser i tillvaxt eller status?

v

-Fekalom (misstdnkt eller bekraftat) Ovriga

-Nyupptéackt, misstankt mattlig till svar FF

-Storre bakslag under pagaende underhallsbehandling
-Hog besvarsgrad dar snabb behandlingseffekt behovs

v

Tomningsbehandling:

Grundbehandling

Makrogol* 1-1,5 g/kg/d i 1-6 dagar, oberoende av barnets alder

Barn >12 man alder, 6vervag att ge makrogol* med daglig dosokning
tills rikligt utbyte erhalls (se bilaga 1)

Tilliggsbehandling

Barn< 6 man: Sorbitol (Resulax), 10 ml x 1 i 1-6 dagar

Barn > 6 man: Dokusat + Sorbitol (Klyx), 6-12 mdn: 60 ml/d i 1-6 dagar,
1-5dr: 120 ml/dag i 1-6 dagar, 5-18 dGr: 120-240 ml/dag, 1-6 dagar

*Vid hog besvéarsgrad, 6vervag att starta direkt med rektala
beredningar kombinerat med makrogol

T T
Dag efter avslutad témningsbehandling - starta underhdlisbehandling

v v

Roda flaggor/alarmsymptom
Mekoniumavgang > 48 h alder
Forstoppningsdebut < 1 man alder
Forstoppningsdebut vid helamning
Tradsmal avforing
Krakningar, utspand buk
Blodtillblandad avforing utan fissur
Dalig viktutveckling
Utvecklingsforsening
Sakral hudférandring
Anala avvikelser
Psykosocial problematik
Rom-IV
> 2 kriterier, under > 1 man och att barn
> 4 ar ej uppfyller kriterier for IBS samt
att organisk orsak till férstoppningen,
oberoende alder, inte finns.
Kriterier (forkortad version):
1. <tvatarmtémningar per vecka
2. Avforingsinkontinens > 1/v (galler
for toalett-tranade barn)
3. Viljemassigt tillbakahallande av
avféring
4. Smartsam tarmtémn/hard avforing
Avforing med stor diameter
6. Riklig forekomst av avforing i
rektum alternativt pavisat fekalom

NRERARRERARNFR

o

A. Starta/optimera icke farmakologisk behandling hos alla > 6 man alder
B. Starta underhallsbehandling:

< 6 man alder utan genomgangen tomningsbehandling: Laktulos 1-3
ml/kg/d. Vid otillracklig effekt - byt till: Makrogol 0,2-0,8 g/kg/d

< 6 man alder som genomgatt témningsbehandling: fortsatt med
makrogol

> 6 man alder: Makrogol 0,2-0,8 g/kg/d. Vid otillracklig effekt, Idgg till
tarmstimulerande lakemedel exempelvis: Natriumpikosulfat (Cilaxoral,
Laxoberal), 7,5 mg/ml, 6 mdan-3 gr: 5-20 dr/d, 4-18 dr: 5-40 dr/d

C. Kontrollera s-transglutaminas pa barn > 12 man alder, med for-
stoppningsananmnes pa > 3 man, som regelbundet intar glutenhaltig mat

Icke farmakologisk behandling
-Tarmtémningsforsok inom 30 min efter
frukost, lunch och middag
-Sittstallning pa toalett — mindre dn 90
graders vinkel mellan 1ar och ryggrad —
fotpall vid behov
-Info kring diagnos och att behandling ar
ofarlig och icke vanebildande
-Aldersadekvat intag av fiber och vitska
-Aldersadekvat fysisk aktivitetniva

v

Fortsatt handlaggning:
A. Aterbesok eller telefonkontakt inom 1-2 veckor till Iakare el ssk vid

nyinsatt behandling samt efter varje storre behandlingsférandring

B. Overvig nedtrappning av farmakologisk behandling tidigast nar

behandlingsmal varit uppfyllda under > 3-4 manader

C. Overvag remittering till vardcentral vid fungerande behandling med

makrogol eller laktulos i doser som anges i FASS

D. Behandlingsresistent forstoppning, évervag remiss till tertiar vardniva
->Vid varje kontakt - optimera icke-farmakologisk och farmakologisk
behandling med madlet - dagliga, mjuka och smértfria tarmtémningar

Preparatoversikt - Laktulos
Duphalac, Laktulos Levolac, Laktulos
Viatris

Preparatoversikt - Makrogol
Makrogol 3350 (med elektrolyter)

- Lacrofarm Junior, Laxido Junior,
Movicol Junior neutral, Omnicol Junior
- Lacrofarm, Laxido Apelsin, Laximyl,
Laxiriva, Movicol, Moxalole, Omnicol,
Macrovic

Makrogol 4000 (utan elektrolyter)
-Forlax Junior, Forlax, Golax 4 g/dp eller
10 g/dp, Omnilax 4 g/dp eller 10 g/dp
- Orallésning Dulcosoft 0,5 mg/ml el dp
10g
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Patofysiologi vid funktionell férstoppning

Hos mer an 95% av alla barn och ungdomar med férstoppning har denna en funktionell férklaring, det
vill sdga utan pavisbar organisk etiologi (8). FF &r vanligare vid vissa kliniska tillstand, som
neuropsykiatrisk och neurologisk funktionsnedséattning, anorexia nervosa och fetma (8).

Patofysiologin vid FF anses vara multifaktoriell, inkluderande arftliga faktorer, livsstilsfaktorer sa som
diet, fysisk aktivitet och vatskeintag samt beteende- och psykologiska faktorer (2, 8). FF debuterar
oftare i samband med: i) 6vergang fran brostmjolksuppfodning till modersmjolksersattning, ii)
introduktion av fast foda, jii) vid tiden for toalett-traning, samt iiii) vid forskole- och skolstart.

Den viktigaste mekanismen bakom FF hos barn anses vara att barnet motverkar tarmtémning (9, 10).
Hos yngre barn ar detta beteende formodligen oftast en omedveten reaktion pa en tidigare
erfarenhet av smartsam eller obehaglig tarmtémning. Kvarhallande (retention) av avféring ar likasa
mycket vanligt hos barn som inte vill avbryta en pagaende aktivitet, sa som lek, for att ga pa
toaletten. Hos barn och ungdomar i skolaldern ar avsaknaden av en ren toalett i skola som hen
kdnner sig trygg att ga pa ytterligare en orsak till retention av avforing (Figur 2) (9, 10).

Ett retentionsbeteende som pagatt under en langre tid riskerar att framkalla sa kallad dyssynergi
vilket innebér att barnet/ungdomen har svarigheter att slappna av muskulatur i bickenbotten -
inklusive yttre analsfinktern - vid tarmtémning. Dyssynergi kan i vissa fall vara en orsak till mer
svarbehandlad forstoppning (11).

Smarta vid
defekation

Fordrojd
signalering av Tarm-
tarm- tomning
tdmnings- undviks
behov

Nedsatt Retention
sensibilitet av avforing

Dilatation Hard
av rektum avforing

Figur 2: Den funktionella forstoppningens onda cirkel
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Utredning vid funktionell férstoppning

Utredning vid misstankt FF hos barn och ungdomar innefattar inhamtande av sjukhistoria och adekvat

kroppsundersékning. Det senare ska bland annat inkludera inspektion av perianalregion (12).

Bilddiagnostik &r motiverat pa specifika indikationer och bor darmed i normala fall inte genomforas

(13). Hos barn aldre an 12 manader ska transglutaminasantikroppar (s-TGA) kontrolleras. Som hjalp

for att utesluta organisk orsak till forstoppning, anvands ofta sa kallade “réda flaggor” (Tabell 1) (1).

Vaksamhet behover dven finnas kring sviktande foéradldrastod, 6vergrepp och misshandel, samt dven

andra psykosociala stressfaktorer da detta ar vanligare hos barn och ungdomar med forstoppning

jamfort med friska (2, 14), se dven Multidimensionell klinisk profil.

Tabell 1. Roda flaggor vid utredning av misstankt funktionell férstoppning

|>

|>
|>

|>

|>
|>

|>

Forsenad mekoniumavgang (> 48 timmars alder)

Hereditet for Hirschsprungs sjukdom eller for celiaki

Tradsmal avféring

Forstoppningsdebut < 1 manad alder

Forstoppningsdebut under pagaende exklusiv brostmjélksuppfodning
Blodtillblandad avféring utan forekomst av analfissur

Bristande viktutveckling

Krakningar

Patagligt utspand buk

Feber

Anus pa annan plats dn den forvantade, oftast med kort avstand till yttre genitalia
Devierad crena ani

Sakral hudférandring sasom hartofs eller hudgrop

Onormal neurologi perianalt eller i nedre extremiteter

Perianala fistlar

Anala sar eller hematom

Oforklarligt stark radsla eller likgiltighet vid rektalundersékning
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Rom IV kriterierna

Diagnosen FF &r klinisk och baseras pa ROM IV kriterierna (Tabell 2) (9, 10). Dessa kriterier baseras i
sin tur pa anamnes och status. Barn och ungdomar med FF kan emellertid dven uppvisa andra
symtom som inte finns med bland dessa kriterier (Tabell 3) (15). Symptombilden "grumlas” ocksa inte
sallan av att det samtidigt foreligger annan DGBI/funktionell magtarmsjukdom, s& som funktionell
dyspepsi eller idisslingssyndrom (4, 16).

For diagnosen FF kravs enligt Rom IV kriterierna att minst tva kriterier skall ha varit uppfyllda under
minst en manad. For barn 6ver 4 ars alder galler dessutom att kriterierna skall ha varit uppfyllda
minst en gang per vecka under denna manad. | kriterierna ingar dven att annan medicinsk orsak —
efter rimlig utredning — har uteslutits.

Tabell 2. Rom IV kriterierna for funktionell férstoppning hos barn och ungdomar

Barn < 4 ars alder Barn > 4 ars alder
< 2tarmtdémningar/vecka < 2 tarmtémningar pa toalett/vecka
Anamnes pa excessiv avforingsretention Anamnes pa "aterhallande” kroppshallning eller

viljemassig excessiv avforingsretention

Smartsam tarmtomning eller hard avforing Smartsam tarmtomning eller hard avféring
Stor avforingsvolym i rektum Stor avféringsvolym i rektum

Anamnes pa onormalt stor diameter pa Avforing med en diameter som kan orsaka
avforing stopp i toalett

Fér toalett-trinade barn kan féljande Avforingsinkontinens minst 1 ggr/vecka

tilldggskriterier anvéndas:

Avforing med en diameter som kan orsaka
stopp i toalett

Avforingsinkontinens minst 1 ggr/vecka
Exklusionskriterium:

Kriterier for irritable bowel syndrome —
constipation (IBS-C) uppfyllda
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Tabell 3. Vanliga symtom vid funktionell férstoppning som inte ingar i Rom IV kriterierna
Urininkontinens eller aterkommande urinvagsinfektioner (Bladder and Bowel Dysfunction)

Diarré (forstoppningsdiarré)

Ofullstandiga tarmtomningar (sma mangder avforing, flera ganger per dag)
Utspand buk

Buksmarta

Matleda

Otillracklig viktutveckling

Illamaende, krakningar

Irritabilitet

Per rektum undersdkning

Per rektum undersdkning har lange ansetts vara obligatoriskt vid utredning av barn och ungdomar
med misstankt forstoppning. Detta har dock allt mer ifragasatts (1). Per rektum undersokning bor
Overviagas; i) om barnet/ungdomen enbart uppfyller ett av de anamnestiskt baserade Rom IV
kriterierna, ii) misstanke om fekalom, iii) vid behandlingsresistent férstoppning eller jiii) dar roda
flaggor indikerar morbus Hirschsprung eller annan rektoperianal sjukdom. Oberoende av indikation
for per rektum undersékningen behover undersdkaren vara lyhord for barnets acceptans till denna
och varna om respekten for barnets integritet.

Per rektum undersokning inleds med en inspektion av perianalregionen for att avgéra om anus har
normalt utseende och normal lokalisation samt om det finns fissurer, hudflikar eller tecken pa skador.
Sjalva palpationen syftar till avgéra om det finns en stor avforingsmangd i rektum samt bedéma
sfinktertonus, dar det senare kan ge vardefull om barnets férmaga till knip och tryck.

Bilddiagnostik

Bukoversiktsrontgen ingar inte i Rom kriterierna. Det saknas dessutom konsensus kring nar en
radiologiskt pavisad forstoppning foreligger och inte (1). Tidigare studier har visat pa en lag
sensitivitet och specificitet for FF baserat pa bukoversiktsrontgen (17). Vid misstankt fekalom, dar
kroppsundersokningen inte varit konklusiv, kan dock bukdversiktsrontgen évervagas (1).

Transabdominell ultraljudsundersékning med bestdmning av rektums tvarsnittsdiameter har pa
senare ar fatt en 6kad anvandning som stdd for diagnostik av FF. Metoden grundar sig pa att barn
med FF ofta har en stor avféringsmangd i rektum som leder till en bredddkning av rektums
tvarsnittsdiameter, vanligen > 3 cm (18-20). For att identifiera stor avféringsmangd i rektum har
tidigare studier visat pa en mattlig till god 6verenstammelse mellan transabdominellt ultraljud och
palpation per rektum (18, 19). Det finns dock invandningar mot metoden, bland annat saknas
aldersstandardiserade granser for nar rektaldiametern ska anses avvikande (21).
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Hos barn och ungdomar med kliniskt misstankt FF dar enbart ett av de anamnestiska Rom IV
kriterierna ar uppfyllt rekommenderas i forsta hand diagnostisk provbehandling med laxantia under
2-4 veckor. Alternativt kan antingen rektalpalpation genomfdras for att eftersoka stor avféringsméangd
i rektum, eller om detta inte kan accepteras av barnet eller ungdomen, transabdominellt ultraljud
med bestdmning av rektaldiameter (19).

Differentialdiagnoser

De viktigaste differentialdiagnoserna till FF listas i tabell 4, varav nagra beskrivs ndrmare nedan.

Celiaki — drabbar cirka 2-3% av alla barn och ungdomar i Sverige. Hos barn som regelbundet intar
gluten, oberoende av alder kan férstoppning utgora ett symtom vid celiaki (22). S-TGA ar ett
diagnostiskt test med hog sensitivitet och specificitet for celiaki. Da Sverige, sett i en global kontext,
har en hog prevalens av celiaki, rekommenderas rutinmassig kontroll av s-TGA for alla barn > 12
manaders alder som intar glutenhaltig mat och som har en férstoppningsanamnes pa tre manader
eller langre.

Komjélksproteinallergi — som orsak till férstoppning hos barn ar omdebatterat. Enstaka studier har
visat att barn med férstoppningsbesvar kan vara behjalpta av komjolksproteinfri kost (23, 24). Hos
barn med icke optimalt terapisvar alternativt behandlingsduration med laxantia > 1 ar, kan
komjolksproteinelimination i diagnostiskt syfte 6vervagas (25). En sadan elimination bor omfatta 4
veckor och behover inte foregas av pricktest eller specifik IgE analys (24, 25). Efter
eliminationsperioden rekommenderas atergang till normalkost (provokation). Vid positivt elimination-
provokationstest kan komjolkproteinfri kost rekommenderas. Kostbehandlingen bér omprévas minst
arligen, med provokationer i hemmet (26).

Hypothyreos — med forstoppning som enda sjukdomspresenterande symptom ar bristfalligt studerat
(1), men troligen mycket ovanligt (27). Av detta skil rekommenderas inte rutinmassig kontroll av s-
tyreoideastimulerande hormon (s-TSH), fritt Ts/fritt T4 vid utredning av FF (1).

Mb Hirschsprung — ar en medfodd sjukdom som beror pa avsaknad av ganglieceller i de myenteriska
och submukosala plexa. Inhibitionsreflexen i sfinktern saknas vid Mb Hirschsprung vilket leder till
tarmtomningssvarigheter. Krakningar, uppspand buk och dalig viktuppgang ar andra vanliga symptom.
Vaksamheten for Mb Hirschsprung boér vara extra hég vid anamnes pa sen mekoniumavgang (> 48
timmars alder) respektive vid utveckling av forstoppning under pagaende exklusiv
brostmjolksuppfodning. Vid rektal palpation noteras inte sdllan en tom ampull men nar fingret
avlagsnas framkallas en sprutande tarmtémning med mjuk avféring. Barn med misstanke om Mb
Hirschsprung skall handlaggas i samrad med barnkirurg. Rektala sugbiopsier med efterféljande
histologisk undersokning ar etablerad diagnostisk rutin for Mb Hirschsprung.

Mb Hirschsprung kan kompliceras av Hirschsprung-associerad enterokolit (HAEK), vilket ar ett
potentiellt livshotande tillstand (28). Barn med Downs syndrom tycks ha en extra hog risk att utveckla
HAEK (28). Hos ett spadbarn med tidigare anamnes pa tomningssvarigheter eller med kiand Mb
Hirschsprung bor nytillkomna besvar med illaluktande, vattnig diarré eventuellt kombinerat med
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okning av bukomfang inge misstanke om HAEK. I sin fullt utvecklade form har barn med HAEK nedsatt
allméantillstand, feber, vattnig illaluktande diarré samt tecken till systeminflammation, bland annat
CRP-stegring (28). Tidig upptackt av HAEK, det vill sdga fore det att fullt utvecklad sjukdom foreligger
ar prognostiskt gynnsamt varfér man vid minsta misstanke om HAEK direkt ska kontakta barnkirurg.

Anorektala missbildningar/anorektal malformation — utgor ett spektrum av olika medfédda
missbildningar med olika svarighetsgrad dar de mer komplicerade inte séllan ocksa engagerar
urinvagar och genitalia. Anorektala missbildningar férvantas upptackas direkt postpartum. | fall dar
missbildningen ar férenad med en fistel kan dock upptackten férdréjas. Gemensamt for anorektala
missbildningar ar att anus inte sitter pa forvantad plats (29), utan istéllet &r lokaliserad med kortare
avstand an normalt till yttre genitalia, det vill sdga nara vagina eller skrotum. Analoppningen ter sig
vidare oftast smal och saknar faror. For att upptdcka dem som har en fistelgang som den yttre
mynningen fran dndtarmen behover man vara extra vaksam pa om analéppningen ar placerad pa
annan plats an mitt i/centralt i sfinkterkomplexet. Misstanke om anorektal missbildning ska alltid
foranleda diskussion med barnkirurg.

Spddbarnsdyschezi — innebar tarmtémningssvarigheter som beror pa att spadbarnet dnnu inte
forvarvat fardigheten att samordna 6kat intraabdominellt tryck med relaxation av
backenbottenmuskulaturen, vilket kravs for en fungerande tarmtomning (10). Vanligen sdker
foraldrarna med sitt 1-3 manader gamla barn och beréattar att det ar "férstoppat”. Fordldrarna anger
att barnet infor tarmtémning skriker, blir hogrott i ansiktet och “knyter ihop sig”, vilket ofta pagar
under cirka 10-20 minuter varefter till synes normal tarmtdmning sker (30). Tillstandet ar godartat
och sjalvlakande. Olika former av rektala stimuleringar riskerar att underhalla stérningen och skall
darfor undvikas. Eftersom tillstandet inte ar orsakat av férstoppning har laxantia ingen effekt.

Amning — som enda nutritionskalla kan hos vissa spadbarn resultera i glesa men for 6vrigt normala
tarmtomningar. Vid exklusiv bréostmjolksuppfédning kan darfor tarmtomning var 10-14 dag, ibland an
mer séallan, vara helt normalt.

IBS-C (Irritabel tarm med férstoppning, eng Irritable Bowel Syndrome — constipation) — férekommer
per definition enbart hos barn dldre dn 4 ar (31). IBS-C kan ge upphov till liknande symtom som vid FF.
Att skilja tillstdnden at ar ofta svart da bland annat buksmarta kan vara ett framtradande symtom vid
bada. Darfor rekommenderas att barn med buksmarta och férstoppning initialt behandlas med
laxantia. Om buksmartan i och med detta forsvinner anses detta vara belagg for diagnosen FF.
Kvarstar emellertid smartan trots behandling av forstoppningen, talar detta istallet for IBS-C (9). For
utredning och behandling av IBS, var god se separat regionalt vardprogram (32).
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Tabell 4. Differentialdiagnoser till funktionell forstoppning
Celiaki

Hypercalcemi, hypokalemi

Hypothyreos

Komjolksproteinallergi

Irritable Bowel Syndrome — constipation (IBS-C)
Morbus Crohn

Lakemedelsutlost forstoppning ex. opiater, jarn (per oralt),
ondansetron

Cystisk fibros

Kirurgiska sjukdomar/kongenitala missbildningar i nedre
magtarmkanalen, ex. Morbus Hirschsprung, anorektal missbildning

Neurologiska sjukdomar, sa som spina bifida, fjattrad ryggmarg
Funktionell avféringsinkontinens utan forstoppning
Behandlingsresistent forstoppning

Spadbarnsdyschezi

Depression

Barnmisshandel/sexuella 6vergrepp

Multidimensionell klinisk profil

Framgangsrik behandling av det enskilda barnet/ungdomen med FF forutsatter oftast en
individualiserad handlaggning. Detta forutsatter i sin tur att man for varje barn eller ungdom med FF
tydliggjort olika dimensioner av sjukdomen, som direkt eller indirekt kan paverka val av behandling
eller 6vrig handlaggning, baserat pa en biopsykosocial forklaringsmodell (33). Rom-kommittén, som
bland annat beslutar om diagnoskriterierna for DGBI/funktionella magtarmsjukdomar och ddrmed
FF, har definierat fem dimensioner som anses ha sarskild betydelse (33):

A. Klinisk diagnos — baserat pa ROM IV kriterier - funktionell forstoppning
B. Kliniska modifierare — utgors av symptom, tidigare sjukhistoria, statusfynd som paverkar val
av behandling, exempelvis:

o Forekomst av mer uttalad buksmarta som indikerar IBS-liknande sjukdomsbild och
darmed att IBS-inriktad behandling bor 6vervagas ensamt eller tillsammans med
sedvanlig forstoppningsbehandling

e Avforingsinkontinens

e Stor mangd avforing i andtarm/fekalom, nydebuterad mattlig till svar férstoppning,
hog besvarsgrad, bakslag under pagaende underhallsbehandling vilket i samtliga fall
motiverar tomningsbehandling
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e Pagaende lakemedelsbehandling som har forstoppning som biverkan och ddarmed
kan bidra till FF

C. Paverkan pad dagliga livet — skattas genom kvantifiering av sjukdomsupplevelse och
sjukdomsbeteende vilket kan besvaras med fragan: “Hur mycket (mild, mattlig, svar)
paverkar dina/ditt barns besvar det dagliga livet (skolndrvaro, deltagande i fritidsaktiviteter
etc.)?”

D. Psykosociala modifierare — utgors av psykosocial samsjuklighet som har inverkan pa
sjukdomsupplevelsen och kan paverka behandlingen/uppféljningen. Vid misstankt men inte
bekraftad psykosocial samsjuklighet behover detta oftast klargoras och i forekommande fall
behandlas for att forbattra behandlingsresultatet. Exempel pa psykosociala modifierare vid
FF ar:

e Oro hos foraldrar for missad kroppslig sjukdom som forklaring till FF
e Neuropsykiatrisk problematik

e Overgrepp/misshandel/bevittnande av véld

e Angest eller depression

e Atstérning

E. Fysiologiska modifierare och biomarkdrer — objektiva undersékningsresultat som har klinisk
relevans for sjukdomen och paverkar behandlingen.

Behandling
Behandlingen vid FF syftar till etablerande av dagliga, mjuka och smartfria tarmtémningar och
innefattar icke farmakologisk respektive farmakologisk behandling.

Behandling av FF dr utmanande och tidskravande for bade barn/ungdom och féréldrar vilket innebar
en risk for att behandlingen avbryts i fortid (34, 35). Behandling vid FF behover darfér utformas i
samrad med familjen och patienten och boér bygga pa en strukturerad handlaggning (8, 36), (Se
Sjukskoterskans roll vid FF). En initial tat kontakt med familj gynnar sannolikt god féljsamhet for den

farmakologiska och icke farmakologiska behandlingen (37).

Icke farmakologisk behandling

Information / avmystifiering: Myter och missforstand kring orsaker till och behandling av férstoppning
ar vanliga (38). Av detta skal ar det av storsta vikt att informera barn/ungdom och dess
vardnadshavare om tillstandets godartade natur, mekanismen bakom uppkomsten av den “onda
cirkeln” (Figur 2) samt att forsdkra sig om att behandlingen sker med tillrdckligt hog lakemedelsdos
och under tillrdckligt lang tid, ofta mer an 4 manader. Likasa ar det viktigt att informera om att
farmakologisk behandling &r vélbeprovad och icke vanebildande (39, 40).

Toalettvanor: Att dra nytta av den gastrokoliska reflexen, det vill sdga behovet av att tomma tarm efter
maltid, utgor en av grundpelarna i den icke-farmakologiska behandlingen. Hos barn och ungdomar
med FF - som &r toalett/pott-trdnade - rekommenderas tarmtomningsférsék under cirka 5 min, inom
30 min efter varje storre maltid (frukost, lunch och middag) (41), samt darutéver nar trangning
foreligger. For effektiv krystning rekommenderas en sittstallning pa toalett som innebér att knan, sett i
horisontalplanet, kommer ovanfor hofterna. For att uppna detta behover de flesta barn anvanda
fotpall (Se informationsbroschyr, https://gastro.barnlakarforeningen.se/vardprogram-2/.
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Kost och vdtskeintag: Generellt rekommenderas ett aldersadekvat intag av dryck och kostfiber (1, 42).
Vid behandling med osmotiskt aktivt lakemedel i hogre doser bor extra vatskeintag 6vervagas da
denna typ av lakemedel utévar sin effekt genom att dra till sig vatska till tarmen.

Motion: Lag fysisk aktivitetsniva tycks vara vanligare hos barn med FF jamfort med jamnariga,
magtarmfriska barn (43). For det omvanda saknas dock vetenskapligt stod, dvs att fysisk aktivitet
fungerar som behandling av FF. Emellertid, da fysisk aktivitet i sig ar allmant halsobeframjande,
rekommenderas att barn med FF har en for aldern adekvat fysisk aktivitetsniva.

Farmakologisk behandling

Likemedelsbehandling vid FF kan indelas i tre faser: i) tomningsbehandling, ii) underhallsbehandling
samt jii) uttrappning av lakemedel (men bibehallen icke farmakologisk behandling). Oftast anvands
osmotiskt aktiva lakemedel for oralt bruk i samtliga tre faser, ibland med tilldgg av tarmstimulerande
lakemedel for oralt bruk. | vissa fall behover lakemedel for rektal administrering ges.

Toémnings- och underhallsbehandling kan delas upp i grund- och tilldaggsbehandling. Grundbehandling
ska ses som forstahandsval av farmakologisk behandling. Vid otillracklig effekt kan tilldggsbehandling
adderas. Tillaggsbehandlingen kan dock dven ges ensam, utan samtidig grundbehandling.

Osmotiskt aktiva laxantia

| de flesta fall anvdnds osmotiskt aktiva laxantia, framfor allt makrogol (Tabell 5). Denna grupp av
laxantia utovar sin effekt genom att dra till sig vatten (osmos), varvid avféringens volym okar och dess
konsistens blir mjukare vilket leder till 6kad peristaltik och lattare tarmtomning. Makrogol har i
jamfoérande studier visats vara effektivare an laktulos (39).

Makrogolpreparat finns med elektrolyter (makrogol 3350) respektive utan elektrolyter (makrogol
4000) (Tabell 5). Bada typerna av makrogol ar valbeprévade pa barn och ungdomar, har likvardig
effekt och ar generellt sakra lakemedel (44). Makrogol 4000 utan elektrolyter smakar mindre “salt” an
makrogol 3350 med elektrolyter, varfor den forstndmnda kan vara lattare att acceptera for en del
barn och ungdomar (45). Hos personer med kdnd véatske-, eller elektrolytrubbning bér monitorering
av elektrolytstatus 6vervdgas vid behandling med makrogol (46).

Tarmstimulerande laxantia

Tarmstimulerande laxantia utgérs av natriumpikosulfat, bisakodyl samt sennaextrakt (Tabell 5).
Samtliga ar sa kallade pro-droger, det vill sdga, lakemedlet blir biologiskt aktivt (och darmed
laxerande) forst efter metabolisering i tarmen. Bisakodyl och natriumpikosulfat metaboliseras till
samma aktivt laxerande substans, bis-(p-hydroxyfenyl)-pyridyl-2-metan (47). Denna metabolit
stimulerar glatt tarmmuskulatur samtidigt som nettoupptaget av vatten fran tjocktarmslumen till
blodbanan himmas (47, 48). Aven sennaextrakt utdvar sin laxerande effekt pa ett snarlikt satt (49).

Tarmstimulerande ldkemedel har varit ett behandlingsalternativ till vuxna med FF i mer an 65 ar (50).
Det har inte kunnat belaggas att langtidsbehandling med tarmstimulerande ldkemedel till vuxna
innebar nagon okad risk for tillvanjning/beroende, tarmskador eller nagon annan allvarlig biverkan
(38, 50, 51). Inte heller har langtidsstudier inkluderande barn och ungdomar som behandlas med
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bisakodyl eller sennaextrakt kunnat pavisa nagra sakerhetsrisker (52-54). Fér natriumpikosulfat
saknas motsvarande studier. Da natriumpikosulfat metaboliseras till samma aktiva substans som
bisakodyl, anses det dock rimligt att anta att riskprofilen for dessa tva ar gemensam (55).

Sammanfattningsvis, till barn och ungdomar med FF dar behandlingseffekten av osmotiskt aktiva
laxantia i adekvata doser varit otillrdcklig kan tarmstimulerande lakemedel anvandas som
tillaggsbehandling (1). Det begransade antalet pediatriska vetenskapliga publikationer goér dock att
man bor strava efter lagsta effektiva dos samt kortast moéjliga behandlingstid. Om tarmstimulerande
lakemedel inte kan avvecklas inom sex manader bor den fortsatta handldggningen ske i dialog med
barngastroenterolog.

Rektalt administrerade laxantia

Rektala beredningar blir oftast aktuella nar snabb behandlingseffekt ar 6nskvard (Figur 1). Man
behover dock ha i atanke att rektal Iakemedelstillférsel kan upplevas som obehagligt och
integritetskrankande av barn och ungdomar (35, 56).
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Kategori Lakemedels- Varunamn Beredningsform & styrka
substans
Osmotiskt Laktulos Duphalac, Laktulos Levolac, Oral |6sning 670 mg/ml
verkande Laktulos Viatris
Laktitol Importal Ex-Lax Dospase 10 gram
Makrogol Lacrofarm Junior, Dospase 6,6 gram
33501 Laxido Junior,
Movicol Junior Neutral,
Omnicol Junior
Lacrofarm, Laxido Apelsin, Dospase 13,1 gram
Laximyl, Laxiriva, Macrovic,
Movicol, Moxalole, Omnicol
Makrogol Forlax Junior, Golax, Dospase 4 gram
40008 Omnilax
Forlax, Golax, Omnilax Dospase 10 gram
Dulcosoft" Oral l6sning 0,5 g/ml, dospase 10 gram
Bulkbildande Loppfro Vi-Siblin Dospase 610 mg/g
medel? Vi-Siblin-S Granulat eller granulat i dospase 800mg/g
Sterkuliagummi Inolaxol Granulat i dospase
Tarm- Natriumpikosulfat Cilaxoral, Laxoberal Orala droppar 7,5 mg/ml (0,5 mg/droppe)
stimulerande
Bisakodyl Dulcolax, Toilax Tablett 5 mg
Sennaextrakt Pursennid Ex-Lax Tablett 12 mg
5-HT4agonist Prukaloprid Resolor, Prukaloprid, Tablett 1 mg och 2 mg
Prucalopride
Sekretions- Linaklotid Constella Kapsel 290 ug
stimulerande
Rektala bered- | Sorbitol Resulax Rektallésning 850 mg/ml: 10 ml
ningar Dukosat+Sorbitol Klyx Rektallésning 1 mg/ml+250 mg/ml: 120 ml
och 240 ml
Natriumcitrat+ Microlax Rektalldsning 90 mg+9 mg: 5 ml
Natrium-
laurylsulfoacetat
Bisakodyl Dulcolax Suppositorium 10 mg

Med elektrolyter,

SUtan elektrolyter. “Medicinteknisk produkt och darfor ej majlig att férskriva pa recept. #Ytterligare
produkter finns som siljs receptfritt.

Tomningsbehandling
Tomningsbehandling anvands vid: i) fekalom (pavisat eller missténkt), ii) nar laxerande behandling

paborjas hos ett barn med misstankt mattlig till svar férstoppning, iii) vid stérre bakslag under

pagaende underhallsbehandling och/eller iiii) om det av annan anledning &r 6nskvart med snabb

behandlingseffekt. | fall dar det ar tveksamt om tomningsbehandling behovs bor férhallningssattet

vara att tdmningsbehandling ges (57).
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Peroralt makrogol och rektala beredningar har visats vara lika effektiva for behandling av fekalom
(58). For de flesta barn, oberoende alder ar témningsbehandling med makrogol att féredra.

Tomningsbehandling kan vara forknippat med obehag eller smarta i buken troligen som en féljd av
Okad tarmperistaltik samtidigt som tjocktarm/andtarm fortfarande ar 6verfyllda med tarminnehall.
Uppstar smarta bor barnet/ungdomen erbjudas perifert verkande analgetika sa som paracetamol.

Témningsbehandling till barn under 6 mdnaders dlder
Grundbehandling: makrogol i dosen 1,0-1.5 g/kg kroppsvikt/dygn, uppdelat pa 1-2 doseringstillfllen
per dygn under 1-6 dagar (Tabell 5) (1).

Vid otillracklig behandlingseffekt rekommenderas tilldgg av rektalberedning sorbitol: 10 ml som
engangsdos/dygn, under 1-6 konsekutiva dagar, fram till dess att riklig tarmtémning erhallits. Vid
administrering av sorbitol till barn under 6 manader rekommenderas att enbart halva spetsen av
lakemedelstuben, fors in i andtarmen.

Témningsbehandling till barn éver 6 mdnaders Glder

Grundbehandling: ESPGHAN-NASPGHANs rekommendation &r att ge 1,0 — 1,5 g makrogol/kg
kroppsvikt och dygn, tills dess att rikliga tarmtomningar erhallits, vanligen efter 3-6 dagar (1). Darefter
overgar man till underhallsbehandling (se Bilaga 2). Det brittiska institutet, The National Institute for
Health and Care Excellence (NICE), foreslar istallet att barn 6ver 12 manaders alder ges succesivt
dagligt 6kande doser av makrogol till dess att rikliga tarmtdmningar erhallits (se_Bilaga 1) (59).

Om terapisvaret ar otillrdckligt pa ovan behandling rekommenderas antingen i) tilldggsbehandling
med rektalberedning dokusat+sorbitol, ji) tilldggsbehandling med tarmstimulerande peroralt
lakemedel, eller iii) fortsatta med den hogsta dygnsdosen av makrogol enligt NICE
upptrappningsschema i ytterligare en vecka.

i) Barn 0,5-1 ar ges dokusat+sorbitol, 60 ml som engangsdos/dygn
Barn 1 till 5 ar ges dokusat+sorbitol, 120 ml som engangsdos/dygn
Barn 6ver 5 ars alder ges 120-240 ml som engangsdos/dygn
Oberoende av barnets alder ges dokusat+sorbitol under 1-6 konsekutiva dagar. For att
deponera dokusat+sorbitol mer proximalt i andtarmen kan man, om vana for detta finns,
Overvaga att anvdnda Nelatonkateter (mjuk kateter med rundad spets och 6ppningar pa
sidorna)

ii) Vid tillagg av tarmstimulerande ldkemedel kan bland annat natriumpikosulfat, 7,5 mg/ml
anvandas (46):
6 man-3 ar: 5-20 dr/d
4-18 ar: 5-40dr/d

Underhallsbehandling
En tomningsbehandling behover efterféljas av underhallsbehandling for att férhindra recidiv, det vill
sdga ny ansamling av storre mangder avforing i andtarmen (8). Hos barn och ungdomar med milda
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symtom, utan misstanke om vare sig fekalom eller storre avféringsretention, kan
underhallsbehandling paborjas direkt, utan féregaende témningsbehandling.

En grundpelare vid underhallsbehandling ar att lakemedelsdosen ofta behdver justeras, dvs dkas eller
minskas, allt eftersom. Tillfalligt (veckor) kan man behdéva Gverstiga angivna doser enligt nedan, for att
uppna behandlingsmalet: dagliga, mjuka och smartfria tarmtémningar. Vanligen kan familjen gora
dessa dosjusteringar sjdlva (60). Det ar av stor vikt att underhallsbehandlingen inte avslutas i fortid,
da detta Okar risken for recidiv.

Underhdllsbehandling till barn under 6 mdnaders dlder

Grundbehandling: Till barn som inte genomgadtt témningsbehandling ges laktulos i dosen 1-3 ml/kg
kroppsvikt/dygn vid ett tillfdlle eller uppdelat pa tva doseringstillfallen per dygn (Tabell 5). Vid
otillracklig behandlingseffekt av laktulos rekommenderas byte till makrogol i dosen 0,2-0,8 g/kg
kroppsvikt/dygn (1), vid ett tillfdlle eller uppdelat pa tva doseringstillfillen per dygn (Tabell 5, se

Bilaga 2).

Till barn under 6 manaders alder som genomgdtt témningsbehandling med makrogol
rekommenderas fortsatt behandling med detta lakemedel i dosen 0,2-0,8 g/kg kroppsvikt/dygn (1),
vid ett tillfalle eller uppdelat pa tva doseringstillfallen per dygn. Vid otillrdcklig behandlingseffekt av
makrogol rekommenderas kontakt med barngastroenterolog.

Underhdllsbehandling till barn 6ver 6 mdnaders Glder

Grundbehandling: Makrogol i dosen 0,2-0,8 g/kg kroppsvikt/dygn (1), vid ett tillfalle eller uppdelat pa
tva doseringstillfallen per dygn (se Bilaga 2). Vid mild férstoppning, om makrogol inte tolereras, kan
man Overvaga underhallsbehandling med bulkbildande medel (dos enligt FASS), laktulos (1-3 ml/kg
kroppsvikt/dygn) eller laktitol (dos enligt FASS) (Tabell 5). M&jligen ar laktitol att féredra framfor
laktulos da detta lakemedel tycks vara behaftad med mindre gasbesvar (61).

Vid oftillracklig behandlingseffekt av makrogol rekommenderas tilldggsbehandling med
tarmstimulerande ldkemedel; bisakodyl, sennaextrakt eller natriumpikosulfat (Tabell 5) (59).

Bisakodyl tillhandahalls som enterotabletter i styrkan 5 mg. Den rekommenderade dosen &r en tablett
dagligen, till kvéllen, fér barn i aldersintervallet 3-10 ar och 1-2 tabletter till kvallen fér barn over 10
ar, (1). Sennaextrakt finns som tablett i styrkan 12 mg och ar godkant for barn 6ver 12 ar. Den
rekommenderade dosen av sennaextrakt ar 1-2 tabletter dagligen, till kvallen (1). Orala droppar
natriumpikosulfat 7,5 mg/ml (0,5 mg/droppe) doseras till barn i dldersintervallet 6 manader till 3 ar:
5-20 droppar per dygn, till kvallen. For barn i aldersintervallet 4 -18 ar ges 5-40 droppar per dygn, till
kvallen (1). Baserat pa erfarenhet ges natriumpikosulfat till att bérja med i det lagre
doseringsintervallet, darefter trappas dos upp i relation till effekt och biverkningar.

Hos dldre barn kan man, efter diskussion med barngastroenterolog, 6vervaga tilldggsbehandling med
prukaloprid, en 5-HT4agonist eller det sekretionsstimulerande Idkemedlet linaklotid (Tabell 5). Bade
prukaloprid och linaklotid ar godkdnda fran och med 18 ars alder men ar sdkerhetsprévade pa barn
under 18 ar. Prukaloprid (59, 62) och linaklotid (63, 64) anses generellt som sédkra att anvanda till barn
och ungdomar.
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Sjukskoterskans roll vid FF hos barn och ungdomar

Aktivt deltagande av sjukskoterska i varden av barn och ungdomar med FF ar viktigt for
behandlingsframgang och ur resurssynpunkt (34, 65, 66). Sjukskoterskan roll kan variera utifran lokala
behov och forutsattningar. Sjukskoterskan kan bland annat ansvara pa uppféljning efter ldkarbesok
och i lampliga fall sjalv vara primar handlaggare (Figur 3). Sjukskoterskan bér medverka till att utbilda
barnet/ungdomen och dess foraldrar kring normal tarmfunktion och FF, genomféra motiverande
samtal, ge individuellt anpassad information kring lakemedels- och icke lakemedelsbehandling,
bemota upplevda behandlingsproblem i vardagen, justera lakemedelsdoser samt vara behjalplig med
att identifiera barn med FF som far illa.

| en deskriptiv studie utvarderades renodlad sjukskoterskeledd handlaggning av barn med FF pa en
allménpediatrisk mottagning i England (67). Utvarderingen skedde efter tre mottagningsbesok
genomforda inom tre till fyra manader som vid behov kompletterades med telefonsamtal. Resultaten
visade pa betydande behandlingsframgang och mycket hég foraldrandjdheten (>90 %)(67).
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Nybesok till sjukskoterska om:
e Anamnes stoder FF diagnos
e Kroppsundersokning ar utférd
e >1arsalder
e Inga roda flaggor (Tabell 1)
Vid nybesoket:
e Utbilda om tarmfunktion och vad som hander vid FF
e Genomgang av tidigare medicinering, vad som fungerat/inte fungerat
e Starta/optimera farmakologisk och icke farmakologisk behandling
e Specificera behandlingsmal
e Dela ut Informationsbroschyr/avforingsbok (Se informationsbroschyr,
https://gastro.barnlakarforeningen.se/vardprogram-2/

v

Telefonuppfoljning inom 1-2 veckor
e Folj upp/modifiera farmakologisk och icke farmakologisk behandling
e Repetera behandlingsmal

Aterbesok inom 1-2 manader

e Motivera till fortsatt behandling + lar familj att justera lakemedelsdosen efter behov
e Identifiera hinder till behandling — finns radsla for medicineringen?
e Genomgang av avforingsdagbok

Telefonuppféljning inom 1-2 veckor

e Folj upp/modifiera farmakologisk och icke farmakologisk behandling
e Repetera behandlingsmal

v

Aterbesék inom 2 manader
e Vilbehandlad FF i minst 3-4 manader - prova uttrappning av medicin

e Ejvalbehandlad FF — optimera farmakologisk och icke farmakologisk behandling + planera

besok till barnldkare/sambesok
T T

Uttrappningsférsok Otillréicklig behandlingseffekt

y v

Telefonuppfdljning 4 veckor

Sambesok med barnldkare

A

Fortsatt

Folj upp uttrappning — fungerar eller recidiv? alternativt nybesék till
. behov av s .
T dici barnldkare vid:
Lyckat uttrappningsférsék il meaicin e Otillracklig

behandlingseffekt

e Recidivvid
utsattningsforsok +
makrogol eller
laktulos behovs i dos
som overstiger rek. i
FASS

Figur 3. Forslag pa strukturerad sjukskoterskeledd handlaggning av funktionell forstoppning inom
barnsjukvarden

Overvig remittering till primarvérd i
dialog med barnlakare om behandling
utgors av makrogol eller laktulos i

doser som Overensstammer med
Avskrives FASS, se Remittering till primarvard
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Uppfoljning

Uppfoljning rekommenderas ske inom cirka 1-2 veckor efter: i) pabérjad behandling, ii) storre
dosjusteringar eller iij) preparatbyte (59). Nar behandlingen ar valfungerande kan uppfdljningar
lampligen ske med 6-12 manaders intervall. Dessa uppféljningar kan med fordel ske hos sjukskoterska
val fértrogen med FF (65).

Avslut av farmakologisk behandling

Tillvagagangssatt och tidpunkt fér nar den farmakologiska behandlingen vid FF kan avslutas ar
sparsamt studerat. ESPGHAN/NASPGHAN rekommenderar att detta tidigast 6vervags nar barnet varit
fritt fran forstoppningssymtom under minst en manad (1). Baserat pa erfarenhet ar var
rekommendation att avvakta med utsattningsforsok av den farmakologisk behandlingen till dess att
barnet varit fritt fran férstoppningssymptom under minst 3-4 manader.

Utsattningsforsok gors lampligen genom gradvis reducering av dygnsdosen under 2-6 veckor. Om
forstoppningssymtom da aterkommer skall behandlingen aterga till en dos som resulterar i dagliga,
mjuka och smértfria tarmtomningar. Hos barn med pagaende toalett-traning bor utsattning av
farmakologisk behandling 6vervagas efter det att barnet uppnatt denna fardighet (1).

Foljsamhet till behandling

Bristande féljsamhet till farmakologisk och i synnerhet icke farmakologisk behandling ar ofta
forekommande orsaker till behandlingssvikt (7). Medicinbiverkningar, negativ smakupplevelse, lag
grad av upplevd symtomlindring av medicinen, oro hos foraldrar for den farmakologiska behandlingen
ar nagra faktorer som kan paverka féljsamheten (7, 68). Betydelsen av tydlig information om
behandlingen som sadan, dess syfte, att inte avbryta behandlingen i fortid och att dosen ofta behover
justeras efter hand och anpassas till det enskilda barnet/ungdomen, kan inte nog poangteras.

Rad for forbattrad foljsamhet:

e Lat barnet vara delaktig i valet av lakemedel genom att fa provsmaka olika preparat pa
mottagningen fore det att recept skrivs (smaken varierar nagot dven mellan de olika
synonympreparaten)

e Vid negativ smakupplevelse som utvecklas under pagaende behandling med makrogol 3350
bor byte till makrogol 4000 (45) eller till laktitol erbjudas barnet/ungdomen

e Anpassa antalet doseringstillfillen per dygn till barnets/familjens 6nskemal

e Engagera sjukskoterska for att underlatta kontinuitet i behandlingskontakten och for att
forbattra mojligheten till regelbundna aterbesok

e Anvand skriftlig information (Se informationsbroschyr,
https://gastro.barnlakarforeningen.se/vardprogram-2/

Handlaggning av forstoppning pa akutmottagning
Behandling av forstoppning pa akutmottagningar for barn- och ungdomar boér grunda sig pa de
riktlinjer som ges i detta vardprogram. | férsta hand rekommenderas peroral lakemedelsbehandling
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(59). Rektala beredningar kan 6vervagas vid hog besvarsgrad och/eller nar snabb behandlingseffekt &r
onskvard. Det ar dock viktigt att ha i atanke att rektal lakemedelstillférsel kan upplevas obehaglig av
barn och ungdomar (35, 56).

Barn och ungdomar vars bestksorsak pa en akutmottagning bedéms vara FF och som inte har en
pagaende behandling mot detta, skall instrueras om att starta icke farmakologisk behandling. | de
flesta fall behover behandlingen dven kompletteras med lakemedel. Remiss for uppfdljning av dessa
barn och ungdomar skall i forsta hand stéllas till vardcentral. Remiss till barnlakare bér 6vervégas vid:
i) forekomst av nagon rod flagga (Tabell 1) eller, i) misstanke om annan barnmedicinsk férklaring till
forstoppningen an FF (Tabell 4). Den behandling som initierats pa akutmottagningen bor fortga fram
till det uppfoljande besoket.

Analfissurer

Forstoppningsassocierade analfissurer laker oftast sa snart man kommit till ratta med férstoppningen.
Vid smartsamma analfissurer bor rektalsalva, eventuellt i kombination med suppositorier,
innehallande kortikosteroid och lokalanestetika, hydrokortison+lidokain (Xyloproct), anvandas under
en till tre veckor. Oftast ges hydrokortison+lidokain 1-3 ganger per dag. Information bor ges om att
salvan forsiktigt ska “tryckas” mot analdéppning sa att om maijligt en del av denna nar in i analkanalen.

Avforingsinkontinens
Avforingsinkontinens innebar ofrivilligt Iackage av avforing hos ett barn med en utvecklingsniva pa
motsvarande 4 ars alder eller mer (69). Bland 8-18 aringar uppfyller cirka 3,5% denna definition (70).

Avforingsinkontinens ar bland annat vanligare vid samtidig neuropsykiatrisk funktionsnedsattning
(71).

Avforingsinkontinens klassificeras som i) organiskt orsakad (cirka 5%) sa som vid neurologiska
sjukdomar och anorektala missbildningar eller ii) funktionell avféringsinkontinens (cirka 95%).
Funktionell avféringsinkontinens delas i sin tur in i forstoppnings- respektive icke-
forstoppningsrelaterad. Av dessa ar avforingsinkontinens relaterat till férstoppning vanligast, cirka 70-
95% (72). Funktionell avféringsinkontinens utan férstoppning bendmns i engelsksprakig litteratur
"Functional Non-retentive Fecal Incontinence”.

Anamnes och status ar i de flesta fall tillrackligt for att avgéra om orsaken till avforingsinkontinens ar
organisk eller funktionell. Undersékningen bor bland annat omfatta en noggrann inspektion av
ryggslut, anus och perineum. Ofta racker anamnes och status dven for att avgéra om inkontinensen ar
orsakad av FF eller funktionell avféringsinkontinens utan férstoppning. Avforingsinkontinens ar ett
Rom IV kriterium vid FF, och ytterligare Rom IV kriterier bor eftersékas for att avgéra om
inkontinensen ar orsakad av FF.

Andra “ledtradar” for att skilja mellan forstoppningsorsakad avforingsinkontinens och funktionell
avforingsinkontinens utan forstoppning ar (12):

- Vid FF ar ofta avforingsmangden vid inkontinens mindre och avféringsinkontinens férekommer
bade dag och nattetid
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- Vid funktionell avféringsinkontinens utan férstoppning ar avforingsmangden ofta storre (ofta
lika stor som en vanlig tarmtémning), men forekommer oftast inte nattetid

| tveksamma fall bor rektalpalpation eller transabdominellt ultraljud genomfoéras for att avgéra om
dilatation av rektum eller om rektalt fekalom foreligger (18, 19). Samma réda flaggor som vid
diagnostik av FF anvands vid avféringsinkontinens. Fysiska, emotionella och sexuella 6vergrepp ar
beklagligt nog o6verrepresenterat bland barn och ungdomar med avféringsinkontinens (73). Man bor
darfor aktivt stalla fragor kring dessa typer av traumata.

Avforingsinkontinens och dess behandling kan skapa konflikter inom familjen (72). En
familjecentrerad behandling ar darfor viktig (36). Den icke farmakologiska behandlingen ar av storsta
vikt. Framforallt ar utbildning och avmystifiering av betydelse for att minska den stigmatisering som
ofta ar kopplad till avforingsinkontinens. Regelbundna toalett-rutiner ar en grundpelare i
behandlingen saval vid forstoppningsorsakad avféringssinkontinens som vid funktionell
avforingsinkontinens utan forstoppning, liksom att barnen och ungdomarna uppmuntras att trana pa
att kdnna igen kroppens “tarmtomningssignal”, och att agera pa den, dvs ga pa toaletten. Ibland kan
det behovas ett ldkarintyg for att barnet/ungdomen ska fa tillatelse att ga pa toaletten under
lektionstid.

Vid férstoppningsorsakad avféringsinkontinens galler samma farmakologiska behandlingsprinciper
som vid FF utan inkontinens, dvs i forsta hand peroral behandling med osmotiska laxantia. En vanlig
orsak till utebliven behandlingsframgang ar att underhallsbehandling paborjas utan att forst ge
tomningsbehandling vid stor ansamling av feces i andtarm/fekalom (12). Vid fortsatt
avforingsinkontinens trots adekvat tdomningsbehandling efterféljt av adekvat underhallsbehandling
med perorala osmotiska laxermedel, kan det vara en férdel att ga 6ver till — eller kombinera med -
tarmstimulerande ldkemedel som genom sin stimulerande verkan pa tarmvaggen kan gora att
barnet/ungdomen lattare kdnner signalen for tarmtémning dn nar enbart osmotiska ldkemedel
anvands (12). | svara fall kan — baserat pa erfarenhet — rektal behandling med dokusat+sorbitol
dagligen eller varannan dag under nagra veckor alternativt lag-volym transanal irrigation (TAl) utgora
behandlingsalternativ, ensamt eller i kombination med per oralt laxantia. Lag-volym TAI (Qufora
IrrSedo MiniGo, Navina Mini, Peristeen Light med flera fabrikat) innebéar att man med en
silikonbehallare med kon tillfér barnet cirka 180 ml vatten for att starta och underlatta tomning av
avforing.

Vid funktionell avféringsinkontinens utan forstoppning har laxermedel ingen plats i behandlingen och
riskerar att forvarra symtomen (72).

Behandlingsresistent forstoppning

Behandlingsresistent férstoppning definieras som forstoppning som inte svarat pa maximal dos av
minst tva laxermedel med olika verkningsmekanism under minst 3 manader (74), det vill sdga
vanligen underhallsbehandling med makrogol i dosen 0,8 g/kg kroppsvikt/d, med tilligg av
tarmstimulerande behandling (for barn >6 manader) (1). Diagnosen behandlingsresistent
forstoppning ska i forsta hand stéllas av barnldkare och fore det att diagnosen stélls behéver man
forsdkra sig om att foljsamheten till den farmakologiska och den icke farmakologiska behandlingen &r
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god (74). Barn och ungdomar som uppfyller kriterier fér behandlingsresistent forstoppning bor
remitteras till barngastroenterologisk subspecialistenhet for fortsatt handlaggning (75).

Utredning av barn och ungdomar med behandlingsresistent forstoppning syftar dels till att férsta den
bakomliggande patofysiologin samt att kartlagga funktionsrubbningens grad och utbredning for att pa
sa vis utforma en individualiserad behandlingsstrategi. | ett forsta steg avser utredningen oftast att
avgora om forstoppningen ar orsakad av “slow transit” eller av “outlet obstruction”. | utredningen
ingar vanligen rontgen transittid kolon (13, 76) men dven andra undersékningsmetoder kan bli
aktuella (75, 76). Hos yngre barn ar det viktigt att tidigt i utredningen utesluta Mb Hirschsprung som
forklaring.

Symptombild tillsammans med utredningens utfall styr hur behandlingsstrategin ska utformas. Bade
barnmedicinska och barnkirurgiska behandlingsatgarder kan vara aktuella varfor handlaggningen ofta
behdver samordnas mellan dessa discipliner. | den mdjliga behandlingsarsenalen ingar bland annat
motilitetsstimulerande och sekretionsstimulerande lakemedel, transanal irrigation, antegrada
lavemang samt avlastande stomier (75).

FF och samtidigt autismspektrumtillstand (AST) eller neurologisk

funktionsnedsattning

FF ar 6verrepresenterat bland barn och ungdomar med AST (77) samt hos barn och ungdomar med
neurologisk funktionsnedsattning (78, 79). Erfarenhetsmassigt vet vi att behandling av FF hos barn
och ungdomar med dessa diagnoser ar mer svargenomforbar. Den farmakologiska och icke
farmakologiska behandlingen behéver anpassas individuellt. En tat uppfoljning tills dess att en
fungerande behandling etablerats ar viktig. Delaktighet fran habiliteringen i behandlingen ar
onskvart. Detta géller i synnerhet for att fa till stand basta majliga icke farmakologiska behandling,
daribland hjilp med toalett-traning (80). Aven kontakt med dietist fér att optimera fiber och
vatskeintag kan vara betydelsefullt (79). Den farmakologiska behandlingen féljer principerna som
presenterats i detta vardprogram dvs osmotiskt aktiva laxantia utgor férsta linjens behandling. Ett
aterkommande kliniskt problem &r att patienten inte formar eller inte vill medverka till intag av
adekvata mangder av denna typ av farmaka. Hos dessa barn och ungdomar bor tréskeln vara 1ag for
overgang till tarmstimulerande lakemedel.

Prognos

Hur den langsiktiga utlakningsfrekvensen ser ut for hela populationen barn och ungdomar med FF ar
inte klarlagd (81). Troligen ar dock utldkningsfrekvensen hogre ju tidigare effektiv behandling paborjas
(1, 57). Baserat pa var egen erfarenhet ar intrycket att de flesta barn med mildare FF vaxer ifran sina
besvar under de forsta skolaren.

For barn och ungdomar som blivit remitterade till barnlakare eller barngastroenterolog (selektion av
svarare fall) ar cirka 50% besvarsfria och utan behov av laxantia efter 6-12 manaders effektiv
behandling (81). For cirka 25% av barn och ungdomar med svarare forstoppning verkar dock
forstoppningssymtom kvarsta upp i vuxen alder (82).
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Remittering fran primarvard till specialiserad vard

Indikation for remittering fran primarvard till sekundar vardniva

Forekomst av réd flagga (Tabell 1)

Stark misstanke om organisk orsak till forstoppningsbesvaren (Tabell 4). Vid uppenbar
barnkirurgisk fragestallning forordas remiss direkt till barnkirurgisk enhet

Otillrackligt terapisvar trots behandlingsforsok under minst tre manader med icke
farmakologisk och farmakologisk behandling. Den farmakologiska behandlingen bor ha
utgjorts av osmotiskt aktiva laxantia (laktulos, Laktitol eller makrogol) i doser enligt FASS

Forvantat vidtagna atgarder inom primarvard fore remittering

Adekvat anamnes och kroppsundersokning utford

Tillvaxtkurva bedomd

Checklista for roda flaggor bedomd (Tabell 1)

Icke farmakologisk behandling pabdrjad (toalettrutiner, sittstallning pa toalett, vatske- och
fiberintag etc.)

S-TGA kontrollerat om barnet ar éver 12 manader och regelbundet intar glutenhaltig mat och
med férstoppningsanamnes som Overstiger 3 manader

Remittering fran specialiserad vard till primarvard
Hos barn och ungdomar med en valfungerande forstoppningsbehandling bor man, om lokala riktlinjer

inte motsager detta, 6vervaga aterremittering till primarvard. Foljande kriterier bor vara uppfyllda for

att sadan aterremittering ska vara aktuell:

e >3 manader duration av regelbundna, vanligtvis dagliga, mjuka och smartfria
tarmtémningar

e Uttrappningsforsdk av laxantia har provats men misslyckats

e Icke farmakologisk behandling ar etablerad

e Den farmakologiska behandlingen utgdras enbart av makrogol, laktulos, Laktitol eller
bulkbildande lakemedel i doser som éverensstammer med de som rekommenderas i
FASS

e S-TGA kontrollerat med negativt utfall hos barn som ar dldre dn 1 ar och som
regelbundet intar glutenhaltig mat

e Barnet ar dldre an 6 manader
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Bilaga 1

Doseringsschema vid tdomningsbehandling med makrogol enligt NICE,

baserat pa alder

Antal dospasar per dag:

Alder Preparat Dagl [ Dag2 | Dag3 | Dag4 | Dag5 | Dag6 | Dag?

Makrogol 3350
1-43ar junior (6,6 gram) 2 4 4 6 6 8 8

Makrogol 3350
5-11ar junior (6,6 gram) 4 6 8 10 12 12 12

Makrogol 3350 (13,1
12-18ar |[gram) 4 6 8 8 8 8 8

Antalet dospasar per dag 6kas successivt enligt ovan, tills rikliga tarmtdmningar erhallits, vilket vanligen sker inom 5-7 dagar.
Om otillfredsstéllande behandlingssvar efter 7 dagars behandling, kan behandlingen fortsatta med samma dagliga dos som
pa dag 7, i ytterligare hogst en vecka. Tat kontakt med vardgivare dr nodvandig i dessa fall da hoga doser innebar risk for
dehydrering om inte adekvat vatsketillforsel tillses.
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Doseringsschema for makrogol vid underhallsbehandling enligt
ESPGHAN-NASPGHAN, dvs 0,2-0,8 gram makrogol/kg/dygn — uttryckt i

antal dospasar per dygn

Makrogol 3350
Junior? (6,6 gram)
Varu- Forlax Junior, Lacrofarm Junior, Forlax, Golax, Lacrofarm, Laxido
namn? Golax, Omnilax Laxido Junior, Omnilax Apelsin, Laximyl,
Movicol Junior Laxiriva, Macrovic,
Neutral, Omnicol Movicol, Moxalole,
Junior Omnicol
Kropps- fran till fran till fran till fran till
vikt (kg)
3
4
5 0,5 1
6 0,5 1
8 0,5 1,5 0,5 1
10 0,5 2 0,5 1
12 0,5 2,5 0,5 1,5
14 0,5 2,5 0,5 1,5
16 1 3 0,5 2
18 1 3,5 0,5 2 0,5 1,5
20 1 4 0,5 2,5 0,5 1,5
22 1 45 0,5 2,5 0,5 1,5
24 1 5 0,5 3 0,5 2 0,5 1,5
26 1,5 5 1 3 0,5 2 0,5 1,5
28 1,5 5 1 3,5 0,5 2 0,5 1,5
30 1,5 6 1 3,5 0,5 2,5 0,5 1,5
32 1,5 6 1 4 0,5 2,5 0,5 2
34 1 4 0,5 2,5 0,5 2
36 1 4,5 0,5 3 0,5 2
38 1 4,5 1 3 0,5 2
40 1 5 1 3 0,5 2,5
45 1 3,5 0,5 2,5
50 1 4 1 3

#Enligt FASS 2025

TF6r barn under 6 manader kan Makrogol 3350 med férdel doseras i antal kryddmatt. Ett kryddmatt = 1 mL = 0,7 gram. Ett
kryddmatt / kg kroppsvikt / dygn motsvarar da dosen 0,7 gram / kg kroppsvikt / dygn, vilket kan vara en lamplig
underhallsdos for spadbarn. (Referens Epeds lakemedelsinstruktion for Makrogol, 4695.pdf (eped.se))


https://eped.se/backup/eped/4695_2.9.pdf
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